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Diagnosztikai lehet8ségek, klinikai tinetek

Dravet-szindroma l.

A Dravet-szindroma egy csecsemé-
korban induld, encephalopathidval
jaro, terapiarezisztens epilepszia. Az
életkor elérehaladtaval az epilepszids
rohamok mellett a betegeknél egyéb
tarsbetegségek kialakulasaval is sza-
molni kell, melyek jelentésen rontjak
abeteg életmindségét. Az epilepszids
rosszullétek megjelenését kovetden,
de legkésébb 18 honapos kor utdn

egyértelmtivé valik a csecsemd
lassabb pszichomotoros fejlédése.
Gyakran miér kisgyermekkorban
észlelheté a mentdlis képességek
kiilonb6z6 mértéki elmaraddsa,
ezzel parhuzamosan kiilonboz6, leg-
tobbszor autisztikus viselkedészavar
kialakuldsa.
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Impulzuskontroll-zavarok Parkinson-korban

Az ICD-k gyogyszerelése

A Parkinson-korban szenvedd bete-
gek kb. 14-40%-4andl észlelhet6ek az
impulzuskontroll-zavar (ICD) tiine-
tei. Ezen tiinetek sziirése, felismerése
a gondoz6 neurologus szamara ki-
emelt jelent6ségi, hiszen az érintett

egyén mind sajt magara, mind a kor-
nyezetére nézve veszélyt jelenthet.
AzICD kialakuldsanak legfontosabb
rizikéfaktorai a férfi nem, a korai be-
tegségkezdet, a fiatal életkor, valamint
a dopaminagonista gyogyszerek sze-

dése. Az ICD kezelése kapcsan els6d-
leges a dopaminagonista gyogyszer
fokozatos déziscsokkentése, illetve
lehetdség szerint elhagyésa.

> Folytatas a 8. oldalon

Hozzajarul az alapbetegség optimalis kezeléséhez

Belszervi betegséegek
pszichiatriai tiinetei

Az egyes pszichidtriai tiinetcsopor-
tok, agymint a deliriumszindréoma,
a pszichozis, tovdbba a hangulati
élet eltéréseinek és a szorongasnak
a felismerése, belszervi betegségek
esetén kulcsfontossdgu. A paciensek
akut ellatdsuk soran gyakran szen-
vednek deliriumszindromatol, mig
jarobeteg-ellatasuk soran dontéen
hangulati zavarral és szorongasos
problémidkkal talalkozunk. Ezen
korképek felismerése és optima-
lis terapidja kozelebb vezet mind
a potencidlisan életet veszélyezte-
t6 pszichiatriai kérformdk, mind
az alapbetegség mortalitdsanak
csokkentéséhez.
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Nem szimulal!

A konverzios zavarok

A konverzi6s zavar, amely az akaratla-
gos idegrendszer kimutathat6 organi-
kus koreredet nélkiili, motoros és szen-
zoros eltéréseit foglalja magaban, nagy
aranyban jelenik meg a neurolégiai
ellatasban. Hatterében egyre inkabb

komplex (biolégiai, pszichoszocidlis)
etiologia korvonalazodik. Terdpidja
Osszetett, és komoly kommunikacios
kihivast jelent a kezel6orvos szamara.
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> Folytatas a 7. oldalrél
FELNGTTKORBAN

« Ismeretlen etiologia mellett
mentalis retarddcio, mozgéskorla-
tozottsag, egyensilyzavar, 1 éves
kor elétt indul6 terapiarezisztens
epilepszia egyiittes fennélldsa
(5,6).

« Az anamnézisben szerepel
a nétriumcsatorna-blokkol6
készitmények provokal6 hatdsa
fokélis rohamok esetén.

(SSZEFOGLALAS

Az elmult évtizedben a geneti-
kai vizsgalatok elterjedésének
koszonhetden a ritka betegségek
felismerése egyre konnyebbé valt.
Mindenki szdmara itthon is hoz-
zéférhet mér Dravet-szindréma
gyanuja esetén is a betegséget
igazolé genetikai vizsgalat. Az
utobbi években tobb specidlis,
Dravet-szindrémaban hatékony
orphankészitményt vezettek be,
melyek alkalmazésaval a betegek
életmindsége jelentésen javulhat.
Ezek a gyogyszerek azonban csak
diagnosztizalt esetekben alkal-
mazhatéak. Nagyon fontos, hogy
mar a betegség gyantja esetén
térekedjiink a pontos diag-
nézis felallitdsara, hiszen csak
igy tudjuk elérni azt, hogy mi-
nél tobb érintett megkaphassa
abetegségspecifikus készitményt.
A pontos diagn6zis feln6ttkorban
sem késd. A klinikai vizsgélatok
egyértelmtien igazoljak, hogy az
orphankészitmények alkalma-
zdsa barmelyik életkorban ha-
tékony lehet, javithatja a beteg
életmindségét. A terapids lehe-
téségekrél a kovetkezé cikkben
fogunk részletesen beszamolni.
DR. ALTMANN ANNA
Budai Gyermekkoérhaz, Budapest
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Impulzuskontroll-zavarok Parkinson-korban

Az ICD-k gydgyszerelése

D Folytatas az 1. oldalrol

Az idiopatids Parkinson-koér a mé-
sodik leggyakoribb kronikus
neurodegenerativ megbetegedés,
amely a 60 év feletti populdcié kb.
1%-dt érinti (1). A betegség hatteré-
ben patoldgiai szempontbél els6sor-
ban a substantia nigra dopaminerg
sejtjeinek pusztuldsa azonosithato,
azonban a pontos patomechanizmus
részleteiben még nem tisztazott (2).
A betegség diagnozisanak felallitasa
a Postuma és munkatérsai altal pub-
likalt kritériumok alapjan torténik
(3). A f6 kardinalis motoros tiine-
tek a bradykinesia, az izomrigiditas
(rigor), illetve a nyugalmi tremor,
amelyekhez a betegség progresszidja
soran posturalis instabilitds is tarsul-
hat (3). Habar a diagnozis felallitasa
a motoros tiinetek alapjan torténik,
legalabb olyan fontosak a nem mo-
toros tiinetek is, melyek vizsgilata,
keresése a betegek gondozésa soran,
valamint az optimalis kezelési proto-
kollok kialakitasa kapcsan is egyre na-
gyobb hangslyt kap (4). A f6bb nem
motoros tiinetek az 1. tdbldzatban
lathat6k. Jelen cikk a nem motoros
tiinetek koziil az impulzuskontroll-
zavarokra (ICD-k) fokuszal.

IMPULZUSKONTROLL-ZAVAROK

Az ICD-k lényege az, hogy az érin-
tett egyén nem képes sajat érzel-
meit, késztetéseit, illetve viselkedését
kontrollalni, szabélyozni (5, 6). Eb-
bél adoédoan az egyén sajat magara,
valamint a kdrnyezetére is veszélyt
jelenthet. Az impulziv személy nem,
vagy csak csokkent mértékben képes
el6relaté médon meghozni dontéseit,
tobbnyire nem szamol cselekedetei
kovetkezményeivel. Az ICD-ben
szenvedd betegekre tovabba jellemz6
a kompulzivitas (egyes cselekvések
ismétlésére valo késztetés) is, amely
akarattal nem, vagy csak igen nehe-
zen befolyésolhato. Az adott cselek-
vés megtorténte megkonnyebbiilést
jelent a beteg szamira, kellemes ér-
zettel jar. A Parkinson-koros betegek
kb. 14-40%-a tapasztalja az ICD tii-
neteit (5, 6).

A hétkoznapi klinikai betegellatas
soran az ICD-k koziil leggyakrabban
a kovetkezokkel taldlkozhatunk: ko-

} Az ICD-k Iényege az, hogy
az érintett egyén nem képes
sajat érzelmeit, késztetéseit,
illetve viselkedését kontrollalni,
szabalyozni

ros jatékszenvedély, szerencsejaték-
fiiggdség; tulevés, falasi rohamok;
hiperszexualitas; valamint talzott
vésarlas (5, 6). Ezeken tulmendéen
azonban beszamoltak szdmos egyéb,
ritkdbb altipusokrol is (pl. impul-
ziv dohdnyzas, lopas stb.) (5). Ezen
viselkedési abnormalitasok miel6b-
bi felismerése kritikus fontossagu,
tekintettel arra, hogy igen komoly
kéros szocidlis, csaladi, pénziigyi,
akdr egészségiigyi vonatkozésai
lehetnek. A miel6bbi felismerést
nagymértékben konnyitheti a klini-
kai skéldk alkalmazédsa (pl.: QUIP
- Questionnaire for Impulsive-
Compulsive Disorders in Parkinson’s
Disease-Rating Scale) (7).

Az impulzuskontroll-zavarok-
tol el kell kiiloniteni a dopamin-
diszregulaci6s szindromat, valamint
az agynevezett ,,pundingot” (5). Az
elébbire a dopaminergtartalmu
gyogyszerek ismétlodd, szikségte-
len, tulzott fogyasztésa jellemzd, ami
stlyos diszkinézis megjelenéséhez,
esetenként zavartsaghoz, felfokozott
tudatéllapothoz, hallucinaciok meg-

jelenéséhez vezethet. Ezzel szemben

a punding soran a cselekvést végzo
személy kényszeres moédon ismé-
telget bizonyos komplex, legtobb-
szor értelmetlen cselekvéseket (pl.
szétszedés-Osszerakds).

Egy 2021-ben megjelent meta-
analizis szisztematikus moédon
vizsgalta az ICD-vel gondozott Par-
kinson-kéros betegek potencidlis
rizikofaktorait (8). Az adatok azt
mutattdk, hogy a kovetkezd ténye-
268k megléte jelent fokozott rizikot
az ICD kialakulédsara (zardjelben lasd
a pontos szignifikanciaértékeket):
1 - fiatal életkor (p<0,0001), 2 -
korai betegségkezdet (p<0,0001),
3 - férfi nem (p=0,001), 4 - ré-
gebb 6ta fenndllé Parkinson-kor
(p=0,005), 5 - depresszié jelenléte
(p=0,007), 6 — levodopatartalmu
gyogyszer szedése (p=0,02), 7 -
magasabb levodopa-osszdozis
(p=0,0003), 8 - dopaminagonista
(pl.: pramipexol, ropirinol, rotigotin)
szedése (p<0,00001), 9 - amantadin
szedése (p=0,0004), 10 — magasabb
Osszpontszam az MMSE (Mini

} 1. tablazat. A Parkinson-kér nem motoros tlinetei

Orthostaticus hypotensio | REM-alvaszavar Kimertiltség Hyposmia

Constipatio Periodikus végtagi mozgészavar | Apatia Szédulés

Urogenitélis diszfunkcié | Nyugtalan lab szindréma Anhedonia Paresthaesia
Insomnia, alvasi fragmentécio Impulzuskontroll-zavar Fajdalom

Neurokognitiv zavar

Pszichézis

Mental) teszten (p=0,05). Ezzel szem-
ben az iskoldzottsdg, a dohdnyzasi
anamnézis, a Hoehn-Yahr-stadium
és az UPDRS teljes, valamint az
UPDRS-III pontszamok és az ICD
kozétt nincs erds dsszefiiggés. Fontos
megjegyezni, hogy az altalanossag-
ban elterjedt nézettél eltéréen az ICD
olyan betegeknél is kialakulhat (ha-
bar ritkdbban), akik nem részesiilnek
dopaminergterdpidban, illetve mas
tipusu gyogyszerelést kapnak.

Az ICD kialakuldsdnak mecha-
nizmusa részleteiben nem tisztazott,
feltehetéen a dopaminerg rendszer
zavarardl van sz6 (5, 6). A hdrom,
taldn legfontosabb dopaminerg pé-
lya (nigrostriatalis, mesocortico-
limbikus, tuberoinfundibuléris)
koziil a mesocortico-limbikus
rendszer zavaranak lehet kiemelt
szerepe, tekintettel arra, hogy ez
a jutalmazé- (,reward”) rendszer
részét is képezi. Normal esetben
a dopaminnak igen fontos szerepe
van a mesocortico-limbikus jeluton
keresztiil megval6sulé tanulési fo-
lyamatban. Egy elére varhatd, akar-
csak egy varatlan jutalom bekévet-
kezésekor a ventralis tegmentalis
aredbol fazisos dopaminerg vélasz
jelentkezik a nucleus accumbens
iranydba, ami a neuronalis kap-
csolat megerésodését eredményezi.
Ugyanakkor, amennyiben egy vart
jutalom elmarad, a kapcsolat meg-
gyengiil. Ezen tanulési folyamat so-
rén a jutalommal jar6 tevékenységek
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> Folytatas a 8. oldalrél

a személyiség részévé vilnak, mig
a jutalommal nem jard, akar karos
hatéssal bir6 cselekedetekkel kap-
csolatban elkeriil§ magatartds alakul
ki. A Parkinson-kérban megjelend
ICD feltehetéen ezen rendszer za-
vara kovetkeztében alakul ki. Szere-
pet jatszhat benne a tlzott mértékd
dopaminfelszabadulds, a dopamin
visszavételének zavara, valamint
az alkalmazott dopaminergterapia
additiv hatédsa. Egyes, jutalommal
nem jar¢ cselekvések esetén nehe-
zebben vagy egydltalan nem alakul
ki elkeriil6 magatartas. Egyes szer-
26k felvetették, hogy az ICD esetében
fennéll6 férfidominancia az erésebb
mesocortico-limbikus funkciondlis
kapcsolatrendszerrel is 6sszefiiggés-
ben éllhat (5).

Amennyiben a betegiinknél fel-
meriil az ICD lehetdsége, ugy a kli-
nikus feladata annak elimindci6ja
gy, hogy a betegnél észlelt moto-
ros tiinetek érdemben ne romolja-
nak. A legelterjedtebb kezelési mod
a dopaminagonista gyégyszerek leal-
litasa, illetve a d6zis csokkentése (5,
6). A gyogyszer elhagyasénak, illetve
a dézis csokkentésének fokozatosan,
nagy odafigyeléssel kell torténnie,
hogy az esetleges dopaminagonista-
megvondsi szindroma lehetéségét
(dopamine agonist withdrawal
syndrome) elkeriiljiik. Az esetleges
mellékhatésok kezelésére nincs egy-
értelmii ajanlds, azonban kis elem-
szdmu vizsgalatokban a naltrexon,
a citalopram, az atomoxetin,
a valprodt, valamint a clozapin és
az amantadin jotékony hatdsairél
szamoltak be, bar ezek némelyikét
korabban mar szintén sszefiiggés-
be hozték az ICD kialakulésaval (5,
6). A mélyagyi stimuldcié vonatko-
zdsaban ugyancsak megoszlanak az
irodalmi adatok, tobbek kozott a cél-
zando agyi struktira kapcsan sincs
egyetértés (nucleus subthalamicus
versus globus pallidus internus) (9).
Egyes szerz6k potenciélis kezelési
lehetdségként emlitik, masok inkabb
precipitélo faktorként tartjdk szamon
amélyagyi stimulacios kezelést (5, 6,
9). Fontos tovabba megemliteni, hogy
amennyiben a dopaminagonista-
kezelés leallitdsa mellett dontiink,
ugy az irodalmi adatok szerint egy
éven beliil az esetek mindossze kb.
felében észlelhetd javulas a tiinetek
terén (10).

(SSZEFOGLALAS

Napjainkban egyre hangsulyosabba
valik a Parkinson-koros betegeknél
észlelhet nem motoros tiinetek felis-
merése, valamint optimélis kezelése.
A nem motoros tiinetek koziil is ki-

képes sajat érzelmeit, késztetéseit,
illetve viselkedését kontrolldlni, ve-
szélyt jelenthet mind sajat magéra,
mind pedig a kérnyezetére nézve.
Az ICD kialakuldsénak legfontosabb
rizikofaktorai a férfi nem, a korai be-
tegségkezdet, a fiatal életkor, vala-
mint a dopaminagonista gyogyszerek
szedése. Mindazonaltal az ICD olyan
betegeknél is kialakulhat, akiknél
ezen rizikofaktorok nem azonositha-
toak. A betegség patomechanizmusa
részleteiben még nem tisztazott, fel-

tehetden a jutalmazoérendszer mo-
lekuldris szintli zavararol van sz6.
Az ICD kezelése kapcsan elsédleges
a dopaminagonista gyogyszer foko-
zatos elhagydsa, illetve csokkentése.
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zavar azonositdsa (akér az erre a célra
kifejlesztett skélak alkalmazaséval),
mivel ezek az esetek akdr 14-40%-
aban is el6fordulhatnak. Tekintettel
arra, hogy az érintett egyén nem
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